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Pneumopathies 
interstitielles diffuses 
idiopathiques 


Pour ce groupe bien 
distinct de pneumopathies 
interstitielles diffuses, 
un diagnostic de certitude 
doit etre recherche, 
dans la mesure du possible, 
car il determine la prise 
en charge et notamment 
I'indication ou la contre- 
indication au traitement 
corticoide et 
immunosuppresseur. 


Ce qui est nouveau 


La classification 2013 des pneumopathies interstitielles 
idiopathiques definit six entites majeures divisees en trois 
categories : les formes chroniques fibrosantes, les formes 
aigues/subaigues, et celles associees au tabac. 

Line nouvelle entite rare, la fibroelastose pleuroparenchymateuse, 
fait son apparition. 

Pour les cas ne correspondant a aucune categorie 
clinicopathologique precise, une classification pragmatique fondee 
sur le comportement evolutif de la maladie est proposee. 


L es pneumopathies interstitielles idiopathiques represen- 
tent environ 30 % de toutes les pneumopathies intersti- 
tielles et constituent parmi elles un groupe distinct. 1 Par 
definition, elles ne sont pas dues a une cause environnementale 
ou rmedicamenteuse, ni associees aux connectivites. Une revision 
de la classification des pneumopathies interstitielles idiopa- 
thiques, publiee en 201 3, 2 a confirme les entites deja connues, 
affermi le concept de pneumopathie interstitielle non specifique, 
souligne r existence de formes de chevauchement, et identifie la 
fibroelastose pleuroparenchymateuse comme entite nouvelle. 

Classification 

La classification 201 3 est presentee dans le tableau 1 . Le groupe 
principal, celui des pneumopathies interstitielles idiopathiques 
majeures, comporte six entites clinicopathologiques distinctes, deja 
caracterisees precedermrment, reparties en trois categories. II s’y 
ajoute deux pneumopathies interstitielles idiopathiques rares et un 
groupe de cas inclassables. Enfin, deux entites histopathologiques 
rares sont identifies. Une approche multidisciplinaire reunissant 
pneumologue, radiologue et pathologiste est indispensable pour 
le diagnostic de pneumopathie interstitielle idiopathique. Le proces- 
sus diagnostique doit etre dynamique, et faire reconsiderer les 
hypotheses initiales lorsque de nouveaux elements deviennent 
disponibles. Les principales entites devant etre considerees dans 
le diagnostic differentiel sont la pneumopathie d’hypersensibilite 
chronique, les pneumopathies interstitielles associees aux connec- 
tivites, et les pneumopathies interstitielles familiales. Plusieurs types 
de pneumopathie interstitielle idiopathique peuvent parfois coexis- 
ter chez le meme patient a I’imagerie ou a I’histopathologie. 


* Unite des pneumopathies interstitielles et maladies pulmonaires rares, service 
de pneumologie, Centre hospitalier universitaire vaudois, 101 1 Lausanne, Suisse 
** Centre de reference des maladies pulmonaires rares, service de pneumologie, 
hopital Louis-Pradel, Hopitaux de Lyon, universite Claude-Bernard, 69677 Lyon. 

# Institut de pathologie, Centre hospitalier universitaire vaudois, 101 1 Lausanne, 
Suisse. 

## Service de radiodiagnostic, Centre hospitalier universitaire vaudois, 

1011 Lausanne, Suisse 

romain.lazor@chuv.ch 


Romain Lazor*' ** 
Igor Letovanec# 
Catherine 
Beigelman** 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL 64 

Septembre 2014 

TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 


933 





Monographie 


PNEUMOPATHIES INTERSTITIELLES DIFFUSES IDIOPATHIQUES 


Classification 201 3 des pneumopathies interstitielles 
idiopathiques et frequence relative 


Categorie et entite 


Pneumopathies interstitielles idiopathiques majeures 


Frequence 
relative (%)* 


Pneumopathies interstitielles chroniques fibrosantes 

Fibrose pulmonaire idiopathique 

Pneumopathie interstitielle non specifique idiopathique 



Pneumopathies interstitielles liees au tabac 


Bronchiolite respiratoire avec pneumopathie interstitielle 
Pneumopathie interstitielle desquamative 


Pneumopathies interstitielles aigues/subaigues 


20 

3 



0,4 

0,8 




Pneumopathie organisee cryptogenique 
Pneumopathie interstitielle aigu 'e 


Pneumopathies interstitielles idiopathiques rares 


Pneumopathie interstitielle lymphoide idiopathique 
Fibroelastose pleuroparenchymateuse idiopathique 


Pneumopathies interstitielles idiopathiques 
inclassables 


D’apres les ref. 1, 2. 

* Pourcentage parmi toutes les pneumopathies interstitielles. Prises 
dans leur ensemble, les pneumopathies interstitielles ont une incidence 
d’environ 30/100000/an et une prevalence d’environ 60-80/100 000. 6 


5 

0,2 


0,4 

? 



Pneumopathies interstitielles chroniques fibrosantes 

Cette categorie comprend la fibrose pulmonaire idiopathique et 
la pneumopathie interstitielle non specifique idiopathique. 

Fibrose pulmonaire idiopathique 

Elle est traitee dans un autre chapitre de cette monographie 
(v. p.923 Cottin). 

Pneumopathie interstitielle non specifique 

Elle a ete dissociee de la fibrose pulmonaire idiopathique il y a 
une vingtaine d’annees, apres I’observation que certains cas de 
pneumopathie interstitielle idiopathique avaient des caracteris- 
tiques histopathologiques distinctes, et que ces patients avaient 
une reponse plus favorable au traitement corticoide et un meilleur 
pronostic que ceux atteints de fibrose pulmonaire idiopathique. 3 ' 5 

C’est I’une des pneumopathies interstitielles idiopathiques 
les plus frequentes apres la fibrose pulmonaire idiopathique. Sa 
prevalence est estimee a 1 a 9/100 000. 6 Elle apparait vers Page 
de 50-60 ans et touche plus souvent les femmes que les hommes. 
II n’y a pas de relation avec le tabac. Les symptomes (toux, dys- 
pnee) apparaissent en moyenne 6 mois avant le diagnostic. A 
I’imagerie, elle est caracterisee par des hyperdensites en verre 
depoli bilaterales, qui peuvent etre associees a des reticulations 
irregulieres, des bronchiectasies par traction et des bronchiolec- 
tasies predominant aux lobes inferieurs (fig. 1 A). Des zones de 
condensation alveolaire peuvent etre presentes, et traduisent une 
composante de pneumopathie organisee (v. infra). Les zones 
immediatement sous-pleurales peuvent etre epargnees, contrai- 
rement a la fibrose pulmonaire idiopathique qui touche particulie- 
rement les zones sous-pleurales. Les lesions kystiques en rayons 
de miel, caracteristiques de la fibrose pulmonaire idiopathique, sont 



immediatement sous-pleurales. B Biopsie pulmonaire videochirurgicale : preservation de I’architecture pulmonaire avec epaississement homogene des septums 
alveolaires par du tissu conjonctif et un infiltrat inflammatoire mononuclee modere. Presence de macrophages endo-alveolaires (HE lOOx). 
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FIGURE 2 


Bronchiolite respiratoire avec pneumopathie interstitielle. A Tomodensitometrie: presence de micronodules centrolobulaires de contours flous 
et de faible densite, epargnant les 3 mm sous la plevre conformement a leur nature bronchogene. Biopsie pulmonaire videochirurgicale: bronchiole centrale 
et parenchyme pulmonaire adjacent remplis de macrophages discretement pigmentes brun-vert, realisant une condensation « nodulaire ». Le parenchyme pulmonaire 
avoisinant est sans particularity (HE 40x). 


rares dans la pneumopathie interstitielle non specifique au moment 
du diagnostic mais peuvent se voir a un stade avance. Le lavage 
broncho-alveolaire montre generalement une alveolite mixte 
lymphocytaire et neutrophilique. L’anatormo-pathologie de la pneu- 
mopathie interstitielle non specifique (fig. IB) est caracterisee 
par une preservation de I ’architecture pulmonaire, avec un epaissis- 
sement des parois alveolaires par un infiltrat inflammatoire et/ou 
fibroblastique, avec plus ou moins de fibrose touchant le paren- 
chyme pulmonaire de maniere diffuse sans territoires epargnes 
(homogeneite spatiale), et avec des lesions se trouvant toutes au 
meme stade evolutif (homogeneite temporelle). 

La pneumopathie interstitielle non specifique est subdivisee en 
une forme cellulaire, rare et de bon pronostic, et une forme fibro- 
sante, plus frequente et de moins bon pronostic (toutefois meilleur 
que celui de la fibrose pulmonaire idiopathique). Elle n’est idiopa- 
thique que dans la moitie des cas, et peut aussi etre associee a des 
expositions environnementales, des toxicites medicamenteuses 
et des connectivites (sclerodermie en particulier, polymyosite, poly- 
arthrite rhumatoide, syndrome de Sjogren). Elle peut en particulier 
etre la premiere manifestation clinique d’une connectivite, dont la 
presence n’est suspectee que par la recherche d’auto-anticorps. 
Un diagnostic histologique de pneumopathie interstitielle non 
specifique necessite done une recherche approfondie des causes 
potentielles par le clinicien (v. p. 941 , p. 949, p. 951). Dans la pneu- 
mopathie interstitielle non specifique idiopathique, une amelioration 
ou une stabilisation sous traitement corticoide et imrmunosuppres- 
seur est souvent observee et la survie a 5 ans est superieure a 
80 %. 5 Devolution est cependant heterogene, et un sous-groupe 


n Caracteristiques comparees de la pneumopathie 
^ interstitielle non specifique et de la fibrose pulmonaire 

CD 

- idiopathique 



PINS idiopathique 

FPI 

Age moyen 
de survenue 

50 ans 

70 ans 

Ratio 

hommes/femmes 

1/2 

5/1 

Associee 
au tabagisme 

Non 

Oui 

Imagerie 

Verre depoli et 
reticulations, relative 
epargne des zones 
sous-pleurales, peu/pas 
de rayons de miel 

Reticulations 
sous-pleurales, 
rayons de miel, 
peu/pas de verre 
depoli 

LBA typique 

Mixte lymphocytaire 
et neutrophilique 

Neutrophilique 

Traitement corticoide 
et immunosuppresseur 

Generalement utile 

Contre-indique 

Survie a 3 ans 

~ 90 % 

~ 50 % 


FPI: fibrose pulmonaire idiopathique; LBA: lavage broncho-alveolaire; 
PINS: pneumopathie interstitielle non specifique. 
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FIGURE 3 


Pneumopathie interstitielle desquamative. Tomodensitometrie : 
hyperdensites diffuses en verre depoli, reticulations sous-pleurales, 
bronchectasies par traction et kystes multiples. 


de patients evolue de maniere aussi defavorable que dans la 
fibrose pulmonaire idiopathique. Le phenomene d ’exacerbation 
aigue peut aussi survenir dans la pneumopathie interstitielle non 
specifique. Une comparaison entre pneumopathie interstitielle 
non specifique et fibrose pulmonaire idiopathique figure dans le 
tableau 2. 


Pneumopathies interstitielles liees au tabac 

Bien qu’elles ne soient pas idiopathiques au sens strict, les 
pneumopathies interstitielles liees au tabac ont ete maintenues 
dans la classification 201 3. Elies comportent deux entites, la bron- 
chiolite respiratoire avec pneumopathie interstitielle et la pneumo- 
pathie interstitielle desquamative, qui constituent probablement 
deux aspects de severite differente du rmeme processus patholo- 
gique, r accumulation de macrophages en reponse a la fumee de 
cigarette. Elies peuvent etre presentes isolement ou coexister 
avec d’autres processus pathologiques lies au tabac (emphy- 
seme centro-lobulaire, histiocytose a cellules de Langerhans). 

Bronchiolite respiratoire avec pneumopathie 
interstitielle 

La bronchiolite respiratoire est tres frequemment presente 
chez les fumeurs actifs et peut etre consideree comme une reac- 
tion physiologique a la fumee inhalee. Elle est generalement 
asymptomatique. Chez une minorite de fumeurs, elle devient 
plus importante et s’associe a une pneumopathie interstitielle 
symptomatique (dyspnee, toux) avec trouble ventilatoire (obs- 
tructs ou restrictif) et alteration des echanges gazeux: on parle 
alors de bronchiolite respiratoire avec pneumopathie intersti- 
tielle, dont la prevalence est estimee a 0,07/1 00 000. 6 L’imagerie 
est caracterisee par un epaississement des parois bronchiques 
et bronchiolaires, des hyperdensites en verre depoli et des 


micronodules centro-lobulaires de contours flous et de relative fai- 
ble densite, a predominance superieure (fig. 2A). 7 L’histopathologie 
montre des macrophages pigrmentes et un infiltrat inflammatoire 
chronique dans les bronchioles et les espaces aeriens peribron- 
chiolaires (fig. 2B). Une fibrose peribronchiolaire peut y etre asso- 
ciee. En pratique Clinique, la bronchiolite avec pneumopathie 
interstitielle est souvent diagnostiquee sans biopsie pulmonaire 
chez des fumeurs ayant une imagerie thoracique compatible et un 
lavage broncho-alveolaire montrant une alveolite macrophagique 
(en I’absence de lymphocytose qui, avec une imagerie similaire, 
serait evocatrice de pneumopathie d'hypersensibilite). Son evolu- 
tion est heterogene: une amelioration peut etre observee apres 
cessation tabagique et/ou traitement corticoide et immunosup- 
presseur, mais une deterioration est observee chez pres de 40 % 
des patients, rmalgre I ’arret du tabac. La survie a 1 0 ans est de 75 %. 7 

Pneumopathie interstitielle desquamative 

La pneumopathie interstitielle desquamative est consideree 
comme une forme plus severe de la bronchiolite respiratoire avec 
pneumopathie interstitielle touchant de maniere diffuse les espaces 
alveolaires. 8 ’ 9 II s’agit d’une forme rare de pneumopathie intersti- 
tielle idiopathique, avec une prevalence d’environ 0,14/100 000. 6 
Bien qu’errone, le terme « desquamative » a ete conserve (les 
macrophages ont initialement ete pris a tort pour des pneumocytes 
desquames a partir de I’epithelium alveolaire). La pneumopathie 
interstitielle desquamative touche essentiellement les fumeurs 
vers 40-50 ans, et plus souvent les hommes. Les patients ont une 
toux seche, une dyspnee progressive et, dans la moitie des cas, un 
hippocratisme digital. Le lavage broncho-alveolaire montre un 
nombre augmente de macrophages comportant des particules 
jaune-brun provenant de la fumee de cigarette. Une alveolite a 
eosinophiles est presente dans un tiers des cas. 9 L’imagerie montre 
des hyperdensites en verre depoli diffuses, une distorsion archi- 
tecturale du parenchyme et, dans 30 a 50 % des cas, des kystes 
(fig. 3). Une progression vers une fibrose avec aspect en rayons de 
miel a ete observee. 10 Si la pneumopathie interstitielle desquama- 
tive est reputee sensible a I’arret du tabac et au traitement corti- 
co'i'de et immunosuppresseur, certains cas s’averent resistants 
au traitement et la survie a 10 ans n’est que de 70 %. La pneumo- 
pathie interstitielle desquamative peut aussi survenir chez les non- 
fumeurs, et correspond peut-etre a la persistance a I’age adulte 
de la pneumopathie interstitielle desquamative de I’enfant, genera- 
lement due a des mutations de genes des proteines du surfactant. 

Pneumopathies interstitielles aigues/subaigues 

Pneumopathie organisee cryptogenique 

Histologiquement, la pneumopathie organisee est une forme parti- 
culiere de reaction inflammatoire et reparatrice du parenchyme 
pulmonaire caracterisee par une proliferation des fibroblastes dans 
les espaces aeriens distaux (alveoles, bronchioles), avec un infiltrat 
inflammatoire variable et une preservation de I’architecture pulmo- 
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naire (fig. 4A). Lorsqu’elle est microscopique, c’est une reaction non 
specifique sans importance clinique qui accompagne de nombreux 
processus pathologiques. Lorsqu’elle touche de larges zones du 
parenchyme pulmonaire, elle constitue un syndrome anatomo- 
clinique se manifestant par une dyspnee, une toux, un etat febrile, 
une perte ponderale, un trouble ventilatoire restrictif et une hypoxe- 
mie. 11 L’imagerie thoracique montre habituellement des condensa- 
tions alveolaires multifocales, souvent migratrices, sous-pleurales, 
peribronchiques, perilobulaires ou en bandes (fig. 4B et 4C) 
frequermment associees a des hyperdensites en verre depoli, ou 
parfois un aspect nodulaire. Le lavage broncho-alveolaire montre 
une alveolite mixte a lymphocytes et polynucleaires. Le diagnostic 
repose sur un tableau radioclinique souvent caracteristique, que 
peut confirmer une biopsie pulmonaire transbronchique ou plus 
rarement videochirurgicale (inutile dans les formes typiques). 
L’incidence de la pneumopathie organisee a ete estirmee a 
2/1 00000/an. 12 La moitie des cas est associee a des causes deter- 
minees telles que des infections, des maladies auto-immunes ou 
des toxicites medicamenteuses. 12 L’autre moitie reste sans cause 
detectable et constitue la pneumopathie organisee cryptogenique. 
La forme multifocale repond generalement de maniere spectaculaire 
a la corticotherapie, qui est maintenue a doses decroissantes pour 
une duree de 6 mois. Des rechutes surviennent dans plus de la moi- 
tie des cas mais elles sont generalement peu graves et repondent a 
une reprise du traitement corticoide. 14 Certains cas, repondant de 
maniere incomplete a la corticotherapie ou evoluant vers une fibrose 
parenchymateuse residuelle ou progressive, pourraient correspon- 
ds a une forme de chevauchement entre pneumopathie organisee 
cryptogenique et pneumopathie interstitielle non specifique. 14 

Pneumopathie interstitielle aigue 

La pneumopathie interstitielle aigue est une forme rare et rapi- 
dement evolutive de pneumopathie interstitielle idiopathique. 15 ’ 16 
L’histopathologie montre un aspect de dommage alveolaire diffus 
identique a celui du syndrome de detresse respiratoire aigu de 
toutes causes. Le terme de pneumopathie interstitielle aigue est 
reserve au tableau clinicopathologique de dommage alveolaire 
diffus d’origine inconnue. Dans la phase precoce, exsudative, la 
pneumopathie interstitielle aigue est caracterisee par des hyper- 
densites en verre depoli diffuses et des condensations alveolaires 
a predominance declive. Dans une seconde phase, caracterisee 
par une organisation des lesions, I’imagerie montre une distorsion 
architecturale du parenchyme avec bronchiectasies par traction. II 
n’y a pas de traitement efficace et la mortality depasse 50 %. Les 
survivants ont generalement un bon pronostic a long terme (comme 
les survivants du syndrome de detresse respiratoire aigu), mais 
certains evoluent vers une pneumopathie interstitielle fibrosante a 
caractere progressif. 

La pneumopathie interstitielle aigue est a distinguer de I’exacerba- 
tion aigue de pneumopathie interstitielle, qui survient le plus souvent 
dans la fibrose pulmonaire idiopathique. 18 Contrairement a la pneu- 
mopathie interstitielle aigue, qui survient en I’absence de maladie 



pulmonaire transthoracique : parenchyme pulmonaire avec bourgeons 
fibroblastiques endo-alveolaires correspondent a un tissu fibreux conjonctif 
lache (tissu de granulation). Absence d’infiltrat inflammatoire aigu 
(HE 1 0Ox). Radiographie thoracique : infiltrats pulmonaires bilateraux 
multiples. Tomodensitometrie : condensations parenchymateuses 
multifocales a predominance sous-pleurale des deux plages pulmonaires. 
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La fibroelastose pleuroparenchymateuse 
idiopathique, une nouvelle entite 



FIGURE 


Fibroelastose 
pleuroparenchymateuse 
idiopathique. 

A. Tomodensitometrie: 
condensations 
pleuro-parenchymateuses 
sous-pleurales avec 
opacites reticulaires, 
distorsion arch itectu rale 
et bronchiectasies 

de traction predominant 
aux lobes superieurs. 

B. Biopsie pulmonaire 
videochirurgicale : 
fibrose sous-pleurale 
avec « momification » 
du parenchyme 
pulmonaire. Les fibres 
elastiques delimitent 

les alveoles preexistantes. 
Ces dernieres ont 
ete remplacees par 
une fibrose. Les alterations 
s’enfoncent dans le 
parenchyme pulmonaire 
sous-jacent (VGEL 40x). 


L a fibroelastose 

pleuroparenchymateuse est une 
entite clinicopathologique rare 
de description recente, 1 qui apparart pour 
la premiere fois dans la classification des 
pneumopathies interstitielles idiopathiques. 
Elle est caracterisee par une fibrose 
de la plevre et du parenchyme pulmonaire 
sous-pleural qui predomine de maniere 
frappante dans les lobes superieurs. 

L’age moyen de survenue est d’environ 
60 ans, sans predominance de sexe, 
ni de relation avec le tabac. 2 Les 
symptomes consistent en une dyspnee 
progressive et une toux seche. La moitie 
des patients rapporte des infections 
respiratoires recidivantes. 2 La survenue 
de pneumothorax ou pneumomediastin 
a ete decrite. 2 3 L’imagerie montre 
une atteinte a predominance superieure 
avec des epaississements pleuraux, 
des condensations parenchymateuses, 
des reticulations, une distorsion 
architecturale du parenchyme, 
des bronchectasies de traction et des 
lesions en rayons de miel (v. figure). 

A I’histopathologie, la fibroelastose 
pleuroparenchymateuse est caracterisee 
par un epaississement fibreux de la plevre 
viscerale, une fibrose intra-alveolaire dense, 
et surtout des depots de fibres elastiques 
(elastose) dans les parois alveolaires 
(v. figure). Une fibrose et une elastose 
bronchocentrique sont aussi observees 
dans la moitie des cas. 2 La coexistence 
d’une autre pneumopathie interstitielle 
des lobes inferieurs (notamment une 
pneumopathie interstitielle commune) 
a ete observee chez certains patients. 

Son etiologie est inconnue. Quelques 
cas familiaux 4 ou survenant apres greffe 


de moelle osseuse ont ete rapportes, 
et des auto-anticorps ont ete observes 
chez la moitie des patients, 2 suggerant 
que des mecanismes auto-immuns sont 
impliques dans la pathogenie. La plupart 
des cas sont cependant considers 
comme idiopathiques. Les cortico'i'des 
et immunosuppresseurs sont generalement 
utilises mais leur efficacite n’est pas 
etablie. L’evolution est caracterisee par 
une aggravation chez la majorite des patients 
et le deces dans 40 % des cas. 2 3 • 
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Pneumopathies interstitielles idiopathiques: classification pragmatique selon le comportement de la maladie 

Comportement clinique 

Exemple 

Objectif therapeutique 

Strategie de surveillance 

Maladie limitee et reversible 

BRPI 

Supprimer la cause potentielle 

Observation a court terme (de 3 a 6 mois) 
pour confirmer la regression de la maladie 

Maladie reversible avec risque 
de progression 

PINS cellulaire, certaines 

PINS fibrosantes, POC 

Obtenir une reponse therapeutique 
puis optimiser le traitement 
de longue duree 

Observation a court terme pour confirmer 
la reponse au traitement, et a long terme 
pour verifier le maintien du benefice therapeutique 

Maladie stable avec lesions 
residuelles 

Certaines PINS fibrosantes 

Maintenir le statu quo 

Observation a long terme pour suivre revolution 
de la maladie 

Maladie progressive 
et irreversible ayant un potentiel 
de stabilisation 

Certaines PINS fibrosantes 

Stabiliser 

Observation a long terme pour suivre revolution 
de la maladie 

Maladie progressive 
et irreversible malgre 
un traitement 

FPI, certaines PINS 
fibrosantes 

Ralentir la progression 

Observation a long terme pour suivre revolution 
de la maladie et la necessity d’une transplantation 
ou de traitements palliatifs 


BRPI: bronchiolite respiratoire avec pneumopathie interstitielle; FPI: fibrose pulmonaire idiopathique; PINS: pneumopathie interstitielle non specifique; 
POC: pneumopathie organisee cryptogenique. 


pulmonaire prealable, I’exacerbation aigue est une complication 
cTune pneumopathie interstitielle preexistante, qui a pu etre 
rmeconnue jusqu’a I’exacerbation qui en est alors la manifes- 
tation inaugurale. L’ exacerbation aigue se caracterise par une 
aggravation rapide de la dyspnee et des echanges gazeux, en 
I’absence de cause decelable. 17 La tomodensitometrie montre 
I’apparition d’hyperdensites en verre depoli diffuses surajoutees 
a la pneumopathie interstitielle preexistante, et I’histopathologie 
montre generalement un dommage alveolaire diffus superpose 
aux lesions de fibrose ancienne, ou plus rarement un aspect de 
pneumopathie organisee. L’ exacerbation aigue de pneumopa- 
thie interstitielle a un mauvais pronostic vital, avec une mortalite 
superieure a 50 %. 17 

Pneumopathies interstitielles idiopathiques rares 

Cette categorie comprend la pneumopathie interstitielle lym- 
phoide idiopathique et la fibroelastose pleuroparenchymateuse 
idiopathique, entite recemment individualisee. 

La pneumopathie interstitielle lymphoide est une entite rare de 
pathogenie inconnue caracterisee par une infiltration diffuse du 
parenchyme pulmonaire par une hyperplasie lymphoide et un 
infiltrat inflammatoire reactionnel polyclonal. 18 Sa prevalence 
est estimee a 0,07/100 000. 6 Cette pneumopathie est le plus 
souvent associee a une maladie touchant le systeme immunitaire 
(infection par le virus de I’irmrmunodeficience humaine ou le virus 
d’Epstein-Barr, immunodeficience commune variable, syndrome 
de Sjogren) et n’est que rarement idiopathique. 19 Le tableau 
clinique comporte une toux et une dyspnee. L’histopathologie 
est caracterisee par un infiltrat inflammatoire lymphocytaire 
diffus de I’interstitium alveolaire constitue essentiellement de 


lymphocytes T, plasmocytes et histiocytes. L’imagerie montre des 
hyperdensites en verre depoli diffuses ou en mottes, des kystes, 
des nodules centrolobulaires et un epaississerment de I’interstitium 
peribronchovasculaire et interlobulaire. 20 

La fibroelastose pleuroparenchymateuse idiopathique est decrite dans 
I’encadre ci-contre. 

Pneumopathies interstitielles idiopathiques inclassables 

Malgre une concertation multidisciplinaire, 20 a 30 % des cas de 
pneumopathie interstitielle idiopathique restent inclassables en 
raison de chevauchements entre plusieurs aspects histologiques, de 
donnees clinico-radio-pathologiques discordantes ou parce qu’une 
biopsie ne peut etre obtenue. Une classification pragmatique basee 
sur I’observation du comportement evolutif de la maladie a ete pro- 
posee pour permettre au clinicien de definir une strategie therapeu- 
tique realiste en I’absence de diagnostic de certitude (tableau 3). 2 
Cette classification constitue un complement a la classification 
clinico-radio-pathologique lorsque celle-ci est inapplicable a un cas 
particulier mais ne la remplace pas. Elle ne devrait pas servir a differer 
une biopsie videochirurgicale si elle est cliniquement indiquee. 

Entites histopathologiques rares 

Deux nouvelles entites histopathologiques rares ont ete identi- 
fies, la pneumopathie organisee et fibrineuse aigue et la pneumo- 
pathie interstitielle bronchiolocentrique. En I’absence de caracte- 
ristiques cliniques clairement individualisees, elles ne sont pas 
encore considerees comme des entites clinicopathologiques a 
part entiere et n’ont pas ete incluses dans la classification 2013. 
Leur description n’est done pas abordee ici. • 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 64 

Septembre 2014 

TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 


939 





Monographie 


PNEUMOPATHIES INTERSTITIELLES DIFFUSES IDIOPATHIQUES 


POUR LA PRATIQUE 

►► Les pneumopathies interstitielles idiopathiques 
represented environ 30 % des cas de pneumopathies 
interstitielles. 

►► La fibrose pulmonaire idiopathique, la pneumopathie 
interstitielle non specifique et la pneumopathie organisee 
cryptogenique sont les trois entites les plus frequentes. 

►► Le diagnostic necessite I’exclusion de causes determinees 
(medicamenteuses, environnementales et des connectivites) 
et (’integration d’elements cliniques, radiologiques 
et anatomo-pathologiques dans le cadre d’une concertation 
multidisciplinaire. 

►► Un diagnostic de certitude doit etre recherche dans 
la mesure du possible, car il determine la prise en charge, 
et notamment ('indication ou la contre-indication au traitement 
corticoTde et immunosuppresseur. L’avis d’un centre expert 
(centre de reference ou de competences) est recommande. 


R. Lazor declare avoir fait des interventions ponctuelles pour I’entreprise InterMune 
et avoir ete pris en charge a I’occasion de congres par Astra Zeneca, Nycomed et 
IntermMune. I. Letovanec et C. Beigelman-Aubry declarent n’avoir aucun lien d’interets. 


resume Pneumopathies interstitielles diffuses idiopathiques 

Les pneumopathies interstitielles idiopathiques represented environ 30 % de toutes les 
pneumopathies interstitielles. La nouvelle classification des pneumopathies interstitielles 
idiopathiques publiee en 2013 distingue six entites majeures, dont les formes chroniques 
fibrosantes (fibrose pulmonaire idiopathique et pneumopathie interstitielle non specifique), les 
formes aigues/subaigues (pneumopathie organisee cryptogenique et pneumopathie 
interstitielle aigue) et les formes liees au tabac (bronchiolite respiratoire avec pneumopathie 
interstitielle et pneumopathie interstitielle desquamative). Une nouvelle entite 
clinicopathologique rare, la fibroelastose pleuroparenchymateuse, a ete individualisee. Pour les 
cas ne correspondant a aucune categorie clinicopathologique precise, une classification 
pragmatique basee sur le comportement evolutif de la maladie est proposee. 

summary Idiopathic interstitial pneumonias 

Idiopathic interstitial pneumonias represent approximately 30% of all interstitial lung diseases. 
The new classification of idiopathic interstitial pneumonias published in 2013 distinguishes 6 
major entities, including chronic fibrosing forms (idiopathic pulmonary fibrosis and nonspecific 
interstitial pneumonia), acute/subacute forms (cryptogenic organizing pneumonia and acute 
interstitial pneumonia) and smoking-related disorders (respiratory bronchiolitis interstitial lung 
disease and desquamative interstitial pneumonia). Pleuroparenchymal fibroelastosis is 
individualized as a new rare clinco-pathologic entity. For cases not fitting any specific clinic- 
pathological category, a pragmatic classification based on disease behavior is proposed. 
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